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Albers-Schるnbergは 1904年，格別の外力無しは
大腿骨骨折を来Tこした 26才の女の患者のレ線所見
について，つぎのように報告した。“海綿質が撤密
質に大部分置換され広汎な骨濃性を呈し，無構造に
近く，あたかも大理石を見るようである"と。最近
わたくしも本症を経験した。
患者: 38才，女
主訴: 左第 5，7肋骨骨折による左胸部痛
現病歴: 小児期より動作がにぶく，両側聴力低
下のため，成績は悪かった。 25才で結婚，当時まで
健康であった。 29才のとき，右大腿骨頚部骨折， 35 
才のとき，左大腿骨頚部骨折で手術を受けた。また
最近左胸部痛を訴え， レ線検査で骨折が判明した。
家族歴: 遺伝関係は認めず，近親結婚でもなし、。
流産 2回，子供はない。
初診時所見: 体格小(1 36cm，45 kg)，栄養良，
脈拍 86jm正，顔面は貧血性，愚鈍な感じ，やや眼
球突出。左胸部に圧痛，叩痛。頚部腫脹なし。心尖
部に収縮期雑音を聴取，肝を 2横指に触れ，牌腎不
触。頚部，版下，鼠援部リンパ節も不触。
諸検査および経過: 異常所見として，血沈の促
進，低色素貧血，AjG比低下，血小板減少が見ら
れ，肝機能，尿所見，アルカリ・フォスファターゼ，
血清 Ca，出血，凝固時間，上皮小体負荷試験等は
全く正常であった。一方，眼底には乳頭の軽い萎縮
が見られた。特異なのはレ線所見である。全身の骨
は透過性を減じほとんど無構造に近く，骨皮質は肥
厚し，小管状骨には濃淡の陰影が縞を成している。
扇平骨には輪状陰影を見なかった。骨硬化の程度は
体中心部，すなわち，脊椎骨，骨盤骨，肋骨，頭蓋
骨K著しく，四肢では末梢l乙行くほど透過性は良か
った。両大腿骨頚部，左第 5，6，7肋骨に骨折像が
ある。三木教授は，露出不足の写真を見るようであ
るといった。治療として骨折には鮮創膏固定，貧血
にたいして輸血 2000ml，プレドニン， Vt C等を
用い，血沈，貧血はほぼ正常に改善され，ゃく 2カ
月で退院した。
考察: 本症の原因は中座葉系の障害に基づく劣
性遺伝と考えられている。日本において，毎年 2"" 
3例の報告しかない稀な疾患である。発見のきっか
けは，大部分反復する病的骨折であり，貧血であ町
る。乙れは石灰の過剰沈着により骨は硬くなるが，
弾力性を減ずるためと，他方，骨梁の配列が不規則
であるため，僅かの外力にも抵抗することが出来な
いためと思われる。また本例のように骨格の発育障
害も多く見られるが， これは早期骨化と骨硬化が異
常に充進して骨質内の血管が狭窄され，骨栄養が障
害されるためと考えられる。
本症は 2型応分類されている。すなわち， 
1) 成人型，良性 (adultform) 
これは偶然のレ線検査とか，病的骨折のため，多
くは成人になっτから発見され，経過は慢性で生命
にかんする予後は良好である。 
2) 小児型，悪性 (infantile-progressiv，eform) 
胎生児もしくは出産直後発見され，貧血，脳神経
症状，骨変型は高度で，多くは幼少時比死亡する。
さて，本例はその経過から成人型に分類される。
病理学的には，骨髄は全く骨質によって充填され，
軟骨細胞巣，類骨細胞巣がいつまでも残り密に石灰
化している。造骨，破骨の機構のアンバランスの結
果のように見える。骨添加は内骨膜性で骨幹の巾が
増大している。貧血は進行性で髄外造血の見られる
場合がある。治療は現在のところ，対症的で，本例
のように貧血，骨折を手当し，輸血が多少効果的で
あるかのように思われることもある。
